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Egy 41 éves férfi beteg esetét ismertetjük, akinél
improduktív köhögés, láz, légzési nehezítettség,
fogyás miatt indultak vizsgálatok 2007. február-
ban. Mellkasröntgen, CT és bronchoszkópia
alapján daganat vagy tbc lehetôsége merült fel.
Az alkalmazott kezelés (szteroid, kombinált an-
tibiotikum, gátlószeres kezelés) után a tünetek
progrediáltak, haematuria és epistaxis jelentke-
zett. Bronchoszkópia során mintavétel történt,
amelyben granulomatosus reakciót észleltek, 
c-ANCA-pozitivitás is igazolódott, amely alap-
ján Wegener-granulomatosis diagnózisát állítot-
ták fel. 
2007. márciusban ictalis jelleggel jelentkezô
somnolentia, bal oldali hemiplegia miatt CT tör-
tént, amely nagy kiterjedésû jobb oldali fronto-
temporalis vérzést igazolt, így idegsebészeti
mûtétre került sor. 2007. áprilisban kezeltük elsô
alkalommal, ekkor kezdtük meg az alapbetegség
célzott terápiáját: intravénás szteroid mellett 600
mg cyclophosphamidot kapott, a beteg járóke-
rettel járóképessé vált. 2007. októberben a cyc-
lophosphamidkezelés befejezôdött, a beteg
mozgásképességét teljesen visszanyerte, majd
fenntartó terápiaként methotrexatot alkalmaz-
tunk. 2008. márciusi kontrollja során a klinikum,
a mellkasröntgen alapján felmerült a Wegener-
granulomatosis recidívája, amelyet a CT-vizsgá-
lat, az emelkedett anti-PR3- és c-ANCA-poziti-
vitás is megerôsített, így 2008. áprilisban cyclo-
phosphamiddal szinkronizált plazmaferézis mel-
lett döntöttünk, majd azathioprint állítottunk be,
emellett a betegnek nincsenek aktivitási tünetei.
Elmondhatjuk, hogy a kórképben az idôben
megadott diagnózis és az elkezdett adekvát terá-
pia, valamint rendszeres ellenôrzés mellett jó
eredmények érhetôk el, még ilyen súlyos szö-
vôdménnyel társuló kórforma esetén is.
Wegener-granulomatosis, 
központi idegrendszeri vérzés
CENTRAL NERVOUS SYSTEM HEMORRHAGE
IN WEGENER'S GRANULOMATOSIS
In our case a 41-year-old man with following
symptoms: non-productive coughing, fever, dif-
ficulty in breathing and weight loss was
examined in February 2007, and on the basis of
chest X-ray, CT and bronchoscopy, the possi-
bility of neoplasm or tuberculosis cropped up.
After the applied therapy (steroid, antibiotics,
tuberculostatic drugs) the symptoms became
more severe, i.e. hematuria and epistaxis were
manifested. A tissue biopsy was carried out du-
ring bronchoscopy and the histological exami-
nation revealed granulomatous reaction. Mean-
while, the presence of c-ANCA was proved, and
Wegener's granulomatosis (WG) was diagnosed.
In March 2007, sudden somnolence and left side
hemiplegia developed, and a large haemorrhage
was recognised on CT scan in the right fronto-
temporal region, with regard to the haemorr-
hage, the patient had to undergo a neurosurgical
operation. We started to treat him in April 2007
by intravenous steroid and 600 mg of cyclo-
phosphamide (Cyc), and he regained the ability
to walk again. In October 2007, the Cyc treat-
ment was terminated, and we administered a
maintenance therapy with methotrexat. During
the regular medical check-up, a chest X-ray
indicated a second attack in March 2008, which
was confirmed by the chest CT, the clinical
symptoms, increased anti-PR3 levels and c-
ANCA positivity as well. The flair of the disease
was established. Consequently, in April 2008 we
decided on plasmapheresis therapy synchroni-
sed with Cyc. After that, we started an azathio-
prine maintenance therapy and he got rid of all
the activation symptoms.
We can say that with the adequate therapy star-
ted in good time and with the regular medical
check up of the patient a good result can be
achieved. It is true even in the case of WG
disease associated by severe complication, for
example central nervous hemorrhage.
Wegener-granulomatois, 
central nervous system
Központi idegrendszeri vérzéssel szövôdött
Wegener-granulomatosis
SZABOLCSI Orsolya, SZÁNTÓ Antónia, ZEHER Margit
A Wegener-granulomatosis a kis és közepes nagyságú erek nekrotizáló vasculitise, ezen be-lül az ANCA-asszociált vasculitisek közé tar-
tozik. Az általános tünetek (láz, fogyás, izzadás, gyen-
geség) mellett a kórképet különbözô szervekben mani-
fesztálódó granulomatosus gyulladások jellemzik. Leg-
gyakrabban érintett szervek a tüdô, a vese (glomeru-
lonephritis) és az orrmelléküregek, de érintett lehet
még a középfül, a perifériás idegrendszer, a központi
idegrendszer, a szem (uveitis, episcleritis), a bôr és a
szív (coronaritis, valvulitis) is (1).
A szisztémás vasculitisek, akárcsak a szisztémás
autoimmun betegségek, multikauzálisak, külsô és belsô
környezeti tényezôk hatására feltehetôen genetikailag
fogékony emberek esetében alakulnak ki. A Wegener-
granulomatosis leginkább középkorú (41–56 éves ko-
rú) férfiak betegsége. A patomechanizmusban bizo-
nyított az antineutrofil citoplazmatikus antitestek
(ANCA) szerepe. Az ANCA heterogén antitesttípus,
több vizsgálatban is igazolták c-ANCA jelenlétét és
patogenetikai szerepét Wegener-granulomatosisos be-
tegek esetében. A c-ANCA a proteináz-3 (PR3) ellen
termelôdik, a betegség aktivitásával nô az anti-PR3 an-
titest szintézise, a neutrofil sejtek PR3-expressziója is
nô a sejtfelszínen, és az anti-PR3 fokozza a neutrofil
sejtek kemotaxisát, a reaktív oxigéngyökök termelô-
dését, a litikus enzimek, például az elasztáz felszabadu-
lását (2). A kórfolyamatra jellemzô még, hogy a biop-
sziás mintában epitheloid sejtekbôl, Langhans-sejtek-
bôl, aktivált neutrofil sejtekbôl, kevés lymphocytából
álló granulomák figyelhetôek meg a kis artériákban,
venulákban fibrinlerakódással, necroticus területekkel
a gyulladás különbözô stádiumaiban (1. ábra) (3–5). A
Wegener-granulomatosis klasszifikációs kritériumait az
Amerikai Reumatológus Kollégium (ACR) 1991-ben
rendszerbe foglalta (1. táblázat), a kritériumok közül
kettô jelenléte esetén kimondható a diagnózis (6). Ez a
klasszifikációs rendszer azonban elsôsorban a többi
primer szisztémás vasculitistôl segít elkülöníteni a
Wegener-granulomatosist, és eredetileg a tudományos
célú felhasználás egységesítése érdekében dolgozták ki.
1997-ben jelent meg a Chapel–Hill-féle beosztás,
amely az érintett erek nagysága alapján osztályozza a
vasculitiseket, és a vasculitises állapotokat a nem
vasculitises kórképektôl hivatott elkülöníteni (2. táblá-
zat) (3). Az ACR-kritériumok mellé kiegészítésként
2000-ben Sorensen és munkatársai kiegészítô paraméte-
reket határoztak meg, amely a mindennapi klinikai gya-
korlatban is jelentôsen megkönnyíti a betegek azonosí-
tását, ugyanis a modern nem invazív diagnosztikai
módszereket is magában foglalja (3. táblázat) (7).
2007-ben Watts és munkatársai algoritmust alkottak,
amely az ANCA figyelembevételével lehetôvé teszi a
vasculitisek megfelelô klasszifikációját (2. ábra) (8, 9).
Az esetet azért ismertetjük, mert igen ritka, hogy a
Wegener-granulomatosis központi idegrendszeri vér-
zéssel szövôdik. Az irodalomban kevés olyan esetta-
nulmány található, ahol központi idegrendszerben ész-
leltek vérzéses szövôdményt, és még kevesebb olyan
eset ismert, ahol hosszabb távú a túlélés ilyen szö-
vôdmények után.
Esetismertetés
A 41 éves beteg korábbi anamnézisében 2000 óta is-
mert magasvérnyomás-betegség szerepelt. 2007. janu-
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RÖVIDÍTÉSEK
ACR: Amerikai Reumatológus Kollégium.
ANCA: antineutrofil citoplazmatikus antitest.
Anti-PR3: proteináz-3 elleni antitest.
BVAS: Birmingham vasculitis activity score. 
CT: komputertomográfia.
ELISA: enzym-linked immunabsorbent assay.
HLE: humán leukocytaelasztáz.
ICAM-1: intracelluláris adhéziós molekula-1.
LFA-1: leukocytafunkció-asszociált antigén-1.
MPO: myeloperoxidáz.
PMN: polimorfonukleáris neutrofil sejt.
Tbc: tuberculosis.
TNF-alfa: tumornekrózis-faktor-alfa.
Wegener-granulomatosisra jellemzô szövettani kép:
epitheloid sejtekbôl, Langhans-sejtekbôl, aktivált neut-
rofil sejtekbôl, kevés lymphocytából álló granulomák
1. ÁBRA
A Wegener-granulomatosis klasszifikációs kritérium-
rendszere
1. TÁBLÁZAT
1. Nasalis vagy orális gyulladás.
2. Csomók, infiltrátumok, gócárnyékok vagy üregek a
mellkasröntgen során.
3. Mikroszkópos haematuria vagy vörösvértest-cilin-
derek.
4. Biopszia során granulomatosus gyulladás.
Két kritérium jelenléte esetén kimondható a diagnózis
(6).
árban improduktív köhögés, láz, légzési nehezítettség
miatt háziorvosa vizsgálta, panaszaira háromféle anti-
biotikumot kapott, majd fogyás és perzisztáló láz miatt
a területi kórházba került, ahol mellkasröntgen és CT
készült, illetve több alkalommal bronchoszkópia is. A
vizsgálatok alapján daganat és tbc lehetôsége merült
fel. Szteroid-lökésterápiát és kombinált antibiotikus
kezelést indítottak gátlószeres védelemben. A kezelés
indítása után progrediáltak a tünetek, haematuria és
epistaxis jelentkezett. A pontosabb diagnózis érdekében
bronchoszkópia során biopsziás mintavétel történt,
amelyben granulomatosus reakciót észleltek, idôközben
antineutrofil citoplazmatikus antitest (c-ANCA-) pozi-
tivitás igazolódott, amely alapján Wegener-granulo-
matosis diagnózisát állították fel. 2007. márciusban a
beteg hirtelen somnolenssé vált, majd bal oldali hemi-
plegia alakult ki. A koponya-CT nagy kiterjedésû
(7×6×5 cm-es) jobb oldali frontotemporalis, felszín-
közeli vérzést igazolt (CT-angiográfián aneurysma,
érmalformatio nem ábrázolódott), emiatt idegsebésze-
ten drenálás történt (3. a) ábra). Posztoperatív ellátása
során, intenzív osztályon tartós lélegeztetésre szorult,
tracheostoma is történt, késôbb spontán légzése foko-
zatosan helyreállt. Reumatológiai javaslatra három na-
pon át napi 500 mg methylprednisolont kapott intravé-
násan, amelynek dózisát fokozatosan csökkentették,
mindezek mellett antituberkulotikumot és garatvála-
dék-tenyésztési eredménye alapján ciprofloxacin-flu-
conazol terápiát alkalmaztak. 2007. áprilisban területi
kórházba került vérnyomáskiugrás, légzési elégtelen-
ség miatt, amelynek oka a tracheába beszáradt pörkös
váladék volt, fül-orr-gégész által végzett fiberoszkópos
vizsgálat szûkületet nem talált, a korábbi stomanyílást
megnyitotta, a beteg csak átmenetileg szorult ismét lé-
legeztetésre. 2007. április elején a kontroll-mellkas-CT
nem írt le változást a granulomatosus gócokban, de né-
hány helyen beolvadást igazolt (4. a) ábra). A 2007. áp-
rilis 23-án készült mellkasröntgen mindkét tüdôfélben
elszórtan több, 1-5 cm-es nagyságú foltos légtartalom-
csökkenést mutatott, ezek beszûrôdésnek, illetve az
alapbetegség következtében létrejövô alveolaris vérzés-
nek felelhettek meg. Friss laboratóriumi leleteibôl
emelkedett C-reaktív protein-szint, hiperszedimentá-
ció, leukocytosis, balra tolt vérkép, mérsékelt micro-
cytaer, hypochrom anaemia volt kiemelhetô. 
2007. áprilisban került átvételre klinikánkra, statusá-
ból bal oldali hemiplegia volt kiemelhetô, ekkor kezd-
tük meg a Wegener-granulomatosis definitív kezelését.
Intravénás szteroid mellett 600 mg cyclophosphamidot
kapott, amelynek akut szövôdményét nem észleltük.
Szteroiddózisát fokozatosan csökkentettük, majd per
os methylprednisolonra állítottuk. Rendszeres gyógy-
tornában részesült, így bal oldali hemiparesises tünetei
mérséklôdtek, majd hazaengedésekor járókerettel járó-
képessé vált. 2007. májusban mellkasi panaszok miatt a
SZOTE I. Számú Belgyógyászai Klinikára került felvé-
telre, nekroenzim-emelkedése nem volt, azonban in-
termittáló jobb-Tawara-szár-blokkot észleltek. A pana-
szok hátterében tüdôembolia kizárható volt, de a pana-
szok ischaemiás eredetének tisztázására koronarográfia
történt, amely nem igazolt szûkületet, illetve corona-
ritist, az echokardiográfia mitralis prolapsust és 28
Hgmm-es jobb kamrai nyomást írt le. Mellkasröntge-
nén ekkor a bal felsô lebenyben körülbelül 2 cm-es,
foltszerû légtartalom-csökkenést láttak. Jobb-Tawara-
szár-blokkja perzisztált, kezelését acetilszalicilsavval és
nitráttal egészítették ki. 2007. május végén a cytosta-
ticus kezelés folytatása miatt került ismét klinikánkra.
Mivel a koronarográfia negatív volt, és kerékpár-
ergometria nem volt kivitelezhetô, valamint mellkasi
panaszai nem ismétlôdtek, a farmakológiai terheléses
vizsgálatot egyelôre halaszthatónak tartottuk, azonban
trimetazidinnel kiegészítettük a terápiáját. Normális
haemostatus mellett antiemetikus védelemben meg-
kapta a ciklikus cyclophosphamidkezelés második cik-
lusát (600 mg). 2007. júniusban bronchitise zajlott, há-
ziorvos kezelte (ciprofloxacin), a mellkasröntgen nem
mutatott eltérést. 2007. júniusban és júliusban a cikli-
kus cyclophosphamidkezelés harmadik-negyedik cik-
lusát is megkapta. 2007. augusztus 10-én koponya-MR
készült, amely kizárta az újabb gócot, csupán a régi
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A szisztémás vasculitisek osztályozása a Chapel Hill-i konszen-
zus alapján
2. TÁBLÁZAT
Nagyerek vasculitisei óriássejtes (temporalis) arteritis
Takayasu-arteritis
Közepes erek vasculitisei polyarteritis nodosa
Kawasaki-betegség
Kiserek vasculitisei Wegener-granulomatosis
Churg–Strauss-szindróma
mikroszkopikus polyangiitis 
(mikroszkopikus polyarteritis)
Henoch–Schönlein-purpura
essentialis kryoglobulinaemiás 
vasculitis
bôr-leukocytoclasticus vasculitis
Sorensen-féle kiegészítô paraméterek Wegener-granulomatosis-
hoz (7)
3. TÁBLÁZAT
Szervérintettség Kiegészítô paraméterek
Glomerulonephritis protenuria és haematuria 
vörösvértest-cilinderekkel
Arteritis aneurysma vagy stenosis 
angiográfiás vagy ultrahangos 
kimutatása
Alsó légúti granulomatosus üregek vagy infiltrátumok 
gyulladás radiológiai kimutatása 
>1 hónapja, tumor és infekció 
kizárható
Felsô légúti granulomatosus véres orrváladékozás vagy 
gyulladás hegesedés >1 hónapja, 
krónikus sinusitis, otitis vagy 
mastoiditis,
koponyacsont-destrukció, akut 
halláscsökkenés trauma nélkül
vérzés maradványa látszott subinsularisan a jobb félte-
kében (3. b) ábra). Otthonában fül-orr-gégészeti vizs-
gálat történt, kis, tágítást nem igénylô tracheaszû-
kületet véleményeztek. 2007. szeptemberben megkap-
ta az ötödik ciklus cyclophosphamidkezelést, stridoros
jellegû légzése miatt bronchoszkópia történt, ekkor
sem igazolódott tágítást igénylô tracheastenosis. 2007.
októberben a cytostaticus kezelés befejezô, hatodik
ciklusát kapta meg, ekkor a szteroiddózist csökkenteni
tudtuk. 2007. novemberben klinikánkon fenntartó
methotrexat-bázisterápia indult, a
kezdeti dózist jól tolerálta, mellékha-
tás nem lépett fel, a szteroiddózist to-
vább lehetett csökkenteni (a szteroid-
dózis változásait a kezelés során az 
5. ábrán összegeztük). A beteg a ke-
zelés befejezésekor önállóan járóké-
pessé vált. 
2008. márciusban a kontrollmell-
kasröntgen alapján felmerült a Wege-
ner-granulomatosis recidívája, ezért
CT-vizsgálatot kértünk, amelyen a
korábbiakban leírt granulomatosus
elváltozások továbbra is kimutatható-
ak voltak, bal oldalon az egyik kifeje-
zett beolvadást mutatott. A jobb alsó
lebeny légtartalma csökkent, és foko-
zott gócos, köteges rajzolatot és meg-
vastagodott falú bronchuságakat mu-
tatott. A klinikum, a CT-lelet, az
emelkedett anti-PR3- és a c-ANCA-
pozitivitás alapján az alapbetegség re-
cidíváját véleményeztük, így 2008. áp-
rilisban, mivel a methotrexat hatásta-
lannak bizonyult és biológiai terápia
indítására egyelôre nem volt lehe-
tôség, cyclophosphamiddal szinkro-
nizált plazmaferézis mellett döntöt-
tünk. Három ülésben összesen 10 500
ml plazma eltávolítására és pótlására
került sor, a kezelések után 200-200-
200 (összesen 600) mg cyclophosphamidot kapott. A
kezelés során mellékhatást nem észleltünk, veseérin-
tettségre utaló jel nem volt. A továbbiakban még két,
hasonlóan szinkronizált plazmaferézis történt hathe-
tenkénti idôközökben. További három ciklus cyclo-
phosphamidot pedig 2008. novemberig kapott meg ha-
vi rendszerességgel. Közben 2008. április 27-én munka
közben baleset érte, a bal radius típusos helyén 30 fo-
kos tengelyeltéréssel járó fractura igazolódott. 2008.
július 28-án kontroll-mellkas-CT történt, ahol a radio-
lógus a pulmonalis elváltozások számának és méreté-
nek csökkenését véleményezte. Rendszeresen ellen-
ôriztük szakrendelésünkön, folyamatosan panaszmen-
tes volt. A 2008. októberi mellkasröntgen az elôzô fel-
vétellel összehasonlítva nem jelzett újdonságot. A 2008.
októberben Szegeden elvégzett terheléses szívizom-
scan-vizsgálat során csökkent globális balkamra-funk-
ciót, az elülsô fal proximalis harmadában régi infark-
tusnak megfelelô perfúziós deficitet írtak le, tranzi-
torikus ischaemiás eltérés nem volt. A tartós szte-
roidszedés miatt mindkét szemen cataracta alakult ki,
amelyek mûtéti megoldása 2008. decemberben és 2009.
februárban történt meg. A 2008. decemberi mellkas-
CT-n a pulmonalis laesiók mérete mérséklôdött, hilusi
lymphadenomegaliát már nem észleltek (4. b) ábra).
2009. februárban ismételt mellkas-CT történt, amely a
korábbi statust rögzítette, a bal tüdô elsô-második
szegmentumának medialis részén szegmentális atelec-
tasia látszott, de üregárnyék nem, a korábbi felvételek-
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Watts-algoritmus a betegek klasszifikálására (részlet)
WG: Wegener-granulomatosis; MPA: mikroszkópos polyangitis; PR3: proteináz-3; MPO: myeloperoxidáz
(1.) ACR szerint jelen van-e kellô számú diagnosztikai tünet a WG kimondásához. Ha igen, akkor a WG
diagnózisa kimondható. Ha nincsenek meg a kritériumok, de (2.) szövettanilag (Chapel Hill-i beosztás
alapján) megfelel WG-nek, akkor is kimondható a diagnózis. (3.) Ha szövettanilag nem felel meg WG-
nek, de a Chapel Hill-i beosztás szerint MPA-nak igen és teljesülnek a WG Sorensen-féle kiegészítô
kritériumai, a WG diagnózisa felállítható. (4.) Ha nincs szövettan, de a WG kiegészítô kritériumai
teljesülnek és anti-MPO vagy PR3-pozitivitás igazolódott, akkor WG véleményezhetô (8)
2. ÁBRA
a) 2007. márciusban készült koponya-CT: nagy kiter-
jedésû jobb oldali frontotemporalis, felszínhez közeli
állományvérzés. b) Koponya-MR, 2007. augusztus 10.:
újabb góc nincs, csupán a régi vérzés maradványa
látszik subinsularisan a jobb féltekében
3. ÁBRA
a) b)
hez viszonyítva regresszió volt észlelhetô. 2009. márci-
usra 6 mg-ra tudtuk csökkenteni a methylprednisolon
adagját, emellett bázisterápiaként 150 mg/nap azathio-
print indítottunk. 2009. júliusi és októberi kontrollja
során panaszmentes volt. A c-ANCA mindkét kont-
roll során gyengén pozitív, az anti-PR3 júliusban kissé
határérték felett (6,8 U/ml), októberben normáltarto-
mányon belül volt (6. ábra).
Megbeszélés
A Wegener-granulomatosis legjellegzetesebb sziszté-
más tünetei közé tartoznak a nekrotizáló granulomák,
a kiserek falának gyulladása az alsó és felsô légutakban
és a fokális nekrotizáló glomerulonephritis. A közpon-
ti idegrendszeri érintettség igen ritka. Az intracereb-
ralis vérzéses szövôdmény hátterében
az ANCA-citokin rendszer állhat. A
citokinek aktiválják a polimorfonuk-
leáris neutrofil (PMN) sejtekben intra-
citoplazmatikusan található PR3-at,
amelyek a sejtfelszínre helyezôdnek át,
így az ellenük termelt ANCA számára
elérhetôvé válnak (4, 10). A citokinek
egyéb adhéziós molekulák expresszió-
ját is indukálják, így a leukocytafunk-
ció-asszociált antigén-1-et (LFA-1) és
az intracelluláris adhéziós molekula-1-
et (ICAM-1). Ezek az adhéziós mole-
kulák alakítanak ki szoros kontaktust a
polimorfonukleáris sejt és az endothelium között (11).
Az ANCA és a PR3 közötti interakció indukálja a
PMN-sejtek aktivációját, degranulációját, amely az
endothel károsodását okozza. Egyes
nemzetközi vizsgálatokban azt igazol-
ták, hogy in vitro a PR3 az endot-
helsejtek apoptózisát indukálja. A
PMN-sejtek a PR3-on kívül a myelo-
peroxidáz (MPO) és a humán leuko-
cytaelasztáz (HLE) lysosomalis enzi-
meket is expresszálják a sejtfelszínü-
kön (12). A HLE-rôl már ismert, hogy
károsítja az elasztint (13). Az elôbbiek-
ben felsorolt mechanizmusok járulnak
hozzá az érfal károsodásához és vezet-
nek érfalruptura által vérzéses szövôdményekhez, így
esetünkben is a mechanizmus által okozott érfalká-
rosodás állhatott a vérzéses szövôdmény hátterében. 
Az ismertetett eset érdekessége abban rejlik, hogy
igen ritka az, hogy Wegener-granulomatosis központi
idegrendszeri vérzéssel szövôdik és
még ritkább, hogy a beteg túléli és ma-
radványtünetek nélkül gyógyul. Wege-
ner-granulomatosisban leginkább a pe-
rifériás idegrendszert érintô (szimmet-
rikus vagy aszimmetrikus polyneuro-
pathia, mononeuropathia) szövôdmé-
nyek jellemzôek (14). Az általunk be-
mutatott eseten kívül a nemzetközi
irodalomban 18 esetet közöltek, a fér-
fi:nô arány 5:1 volt. Az esetek nagy ré-
szében boncolás során derült fény a
vérzéses szövôdményre, ugyanis a be-
tegek többségében a cerebralis angio-
gráfia nem mutatott eltérést. A negatív
angiográfiás leletek is azt támasztják alá, hogy a
Wegener-granulomatosisban jelentkezô vérzéses szö-
vôdmények hátterében a kiserek gyulladásos folyama-
tai, valamint a granulomatosus infiltráció állhat, amely
nem mutatható ki angiográfia segítségével (15–17). Az
ismertetett esetek közül csupán hétben volt a túlélés
hat hónapnál hosszabb, azonban maradványtünetek
nélkül csak azok a betegek gyógyultak, akiknél nem ál-
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a) 2007. április elején készült mellkas-CT: a granulo-
más gócokban nincs változás, de néhány helyen beol-
vadás látható. b) 2008. decemberi mellkas-CT: a pul-
monalis laesiók mérete mérséklôdött, hilusi lympha-
denomegalia már nem észlelhetô
4. ÁBRA
A Wegener-
granulomatosis
patomechaniz-
musában
bizonyított az
antineutrofil
citoplazmatikus
antitestek
szerepe.
Igen ritka, hogy
a Wegener-
granulomatosis
központi
idegrendszeri
vérzéssel
szövôdik.
A vérzéses
szövôdmények
hátterében 
a kiserek
gyulladásos
folyamatai,
valamint 
a granuloma-
tosus infiltráció
állhat.
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lományvérzés, hanem subarachnoidealis vérzéses
szövôdmény zajlott. Ezek alapján elmondható, hogy a
központi idegrendszeri állományvérzés ritka, potenciá-
lisan fatális szövôdmény, és ha a beteg életben is marad,
súlyos maradványtünetekre kell szá-
mítani. A Wegener-granulomatosis
kezelése a mai napig nem egységes,
hiszen a hátterében számos feltérké-
pezetlen immunológiai folyamat áll.
Azonban a felismert mechanizmusok
egyre nagyobb hányada befolyásolha-
tó a különbözô, folyamatosan bôvülô
terápiás eszközökkel. 
Esetünkben is igazolódott, hogy az
idôben elkezdett definitív és maximá-
lis szupportív terápia mellett a köz-
ponti idegrendszeri vérzéses szövôd-
mény után maradványtünetek nélküli,
gyógyult állapot érhetô el, de a beteg
további gondos és rendszeres ellen-
ôrzése szükséges, hiszen az alapbe-
tegség csupán egyetlen szövôdmé-
nyébôl épült fel betegünk. Fontos az
esetleges aktivitási tünetek felismeré-
se, amelynek követésére a Birming-
hamben kidolgozott vasculitis akti-
vitási pontszám (Birmingham vasculi-
tis activity score, BVAS) lehet segítsé-
günkre. Aktivitási tünetek esetén
szükséges a kezelés mihamarabbi
megkezdése a súlyos szövôdmények
elkerülése érdekében. Ez felveti a kér-
dést, hogy milyen új terápiás lehetô-
ségek lesznek elérhetôek a jövôben,
ha az eddigiek nem vezetnek ered-
ményhez, így például felveti a biológi-
ai terápiák (elsôsorban anti-CD20,
kevésbé az anti-TNF-alfa) létjogo-
sultságát a Wegener-granulomatosis
terápiás protokolljában. A nemzetkö-
zi irodalomban mindössze egy olyan
eset található, ahol rituximabot alkalmaztak központi
idegrendszeri vérzéses szövôdménnyel járó Wegener-
granulomatosisban, és kifejezetten hatékonynak bizo-
nyult (17).
A szteroiddózis változása a kezelés során
5. ÁBRA
Az anti-PR3-szint változása a kezelés során
MTX: methotrexat; Cyc: cyclohosphamid; PF: plazmaferézis; X: ezen idôszak alatt anti-PR3-vizsgálat
ELISA-módszerrel nem történt
6. ÁBRA
IRODALOM
